Caso CLiNico

Rev Med Hond 2002; 70:79-81

Paciente con polineuropatia,

eosinofilia y asma
Patient with polyneuropathy, eosinophilia and asthma
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RESUMEN. La "vasculitis” denomina un grupo de
enfermedades clinicamente heterogeneas pero con un
sustrato histoldgico comun: la presencia de un infil-
trado inflamatorio en la pared de los vasos sangui-
neos. Se dice que las vasculitis constituyen uno de los
maés complejos capitulos de la patologia médica y que
su complejidad deriva entre muchas otras cosas de la
rareza de los casos, nomenclatura, etc. Aqui describi-
mos un caso de un paciente masculino que se presen-
t6 con los hallazgos clasicos del Sindrome de Churg-
Strauss. Este es el primer caso registrado en la lite-
ratura médica hondurefia.
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ASBTRACT. The term “vasculitis” has been used to
designate a group of diseases with heterogeneous clin-
ical features, but sharing a common histological pat-
tern: presence of an inflammatory infiltrate in the
walls of blodd vessels. It has been considered that vas-
culitis is such a complex subject in medicine and its
complexity is related among many things to ranty of
cases, nomenclature, etc. Here we report the case of a
male patient with classical findings of Churg - Strauss
Syndrome. This is the first case reported in the
Honduran medical literature.
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INTRODUCCION

La asociacion de asma, eosinofilia, vasculitis y granulomas
extravasculares fue llamada angeitis alérgica y granulo-
matosis por Churg y Strauss en 1951. Estos autores con-
sideraron los factores alérgicos importantes en el desarro-
llo de esta enfermedad. Esta vasculitis es rara y no se
conocen estudios epidemioldgicos. La edad de pre-
sentacion varia de 15 a 70 afos, con una media de 38
afhos, y la relacion masculino: femenino es de 2:1.

CASO CLINICO

Paciente masculino, de 48 afios de edad, agricultor,
procedente de El Paraiso, sin antecedentes patoldgicos de
interés. Con historia de un afio de evolucion de asma
bronquial tratada con broncodilatadores y posterior-
mente, debido a los episodios repetitivos y severos de
broncoespasmo, con esteroides. En los dos meses antes de
la evaluacion, se agregd fiebre, subjetivamente alta,
decaimiento, hiporexia y dolor quemante en guante y cal-
cetin cortos en manos y pies, respectivamente, mas acen-
tuada en la pierna izquierda, que se se extendia hasta el
tercio proximal de la misma. El cuadro se acompafiaba de
debilidad muscular en los miembros inferiores més acen-
tuada en la pierna izquierda, y desde 15 dias antes de la
evaluacion permanece postrado. Neg0 lesiones derma-
tologicas, trastornos gastrointestinales y exposicion a
toxicos.

Al examen fisico, el paciente lucia en mal estado general,
cronicamente enfermo, quejumbroso. Se demostraron los
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siguientes signos vitales: presion arterial 140/80 mm Hg,
frecuencia cardiaca 66 por minuto y frecuencia respirato-
ria 16 por minuto.

No se encontraron anormaliadades en cabeza, cuello,
corazdn y abdomen. En pulmones se auscultd sibilan-
cias bilaterales inspiratorias y expiratorias. En la evalua-
cion neuroldgica se encontr6 funciones corticales
superiores y pares craneales normales, fuerza muscular fue
valorada en 4/5 en los miembros superiores; miembros
inferiores, cadera derecha flexores: 3/5, cadera izquierda
flexores: 3/5; pies: flexor dorsal pie derecho 2/5, flexor
dorzal pie izquierdo: 0/5; extensor plantar pie derecho
2/5, extensor plantar pie izquierdo: 0/5. Sensibilidad al
dolor y la temperatura estaba reducida hasta el tercio
medio de las piernas; reflejos bicipital y tricipital fueron
normales, arrefle-xia patelar y aquilia, y reflejo plantar
indiferente.

Los exdmenes de laboratorio demostraron hematocrito
35 vol%, hemoglobina 11.7 g/dl, glébulos blancos
48,000 cél/ul, neutrofilos 10%, eosinofilos 48%, linfo-
citos 8%, plaquetas 452,000 cel/ul; citoquimica del liqui-
do cefalorraquideo normal, urea sanguinea y creatinina
normales, glicemia 127 mg/dl, CPK 1907 mg/dl (valor
normal 25-195) ALT 189 Ul, TGP 140 UlI, bilirrubinas
normales, LDH 1748, calcio 8.6 mg/dl; orina cilindros
hematicos, Proteinas +, sangre +++, eritrocitos 13-15 por
campo. Velocidad de conduccion nerviosa: compatible
con neuropatia axonal en miembros superiores y muscu-
los inexcitables en miembros inferiores. Ecocardiograma:
ventriculo izquierdo levemente dilatado e hipertrofico y
disminucion de la contractibilidad especialmente la por-
cion apical, fraccion de eyeccién: 40%, valvulas cardiacas
normales, no derrame pericardico. La radiografia de térax
demostré cardiomegalia grado Il, sin signos de insufi-
ciencia cardiaca, en la biopsia muscular se observo una
vasculitis necrotizante, con infiltrado eosindéfilico, con
presencia perivascular de células plasmaticas y monaocitos.
Basados en todo lo anterior se hizo el diagndstico de
Sindrome de Churg-Strauss. Se inicié tratamiento con
esteroides y ciclofosfamida obteniendo inmediata
mejoria, especialmente del estado general. Después de
cuatro meses de tratamiento caminé con la ayuda de un
baston. Los niveles de eosinofilos se normalizaron desde
el primer mes.
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DISCUSION

En 1951, Churg y Strauss informaron de 13 casos de
asma severa, fiebre, hipereosinofilia y vasculitis.* Los
hallazgos anatonopatoldgicos revelaron infiltracion tisular
por eosindfilos, vasculitis necrotizante y granulomas
extravasculares. Este cuadro clinico contrast6 marcada-
mente con los hallazgos encontrados en 15 casos de
Poliarteritis Nodosa (PAN), en quienes asma y eosinofi-
lia no fueron observadas y ninguna biopsia encontré las
lesiones granulomatosas. Estos hallazgos sugirieron que la
vasculitis de Churg-Strauss (SCS) es una vasculitis distin-
ta de la PAN.

Actualmente los criterios para la clasificacion de este sin-
drome, son los siguientes: asma, la presencia de mas de un
10% de eosinofilos en sangre, mononeuropatia o
polineuropatia, infiltrados pulmonares transitorios o
migratorios, anormalidades de senos paranasales y biopsia
donde se observe acumulacion extravascular de eosinofi-
los. La presencia de cuatro o mas de estos criterios tiene
una sensibilidad de 85% y una especificidad de 99.7%
(Ref. 2). Nuestro paciente cumplié con cuatro de estos
criterios de clasificacion de la vasculitis de Churg-Strauss:
asma, polineuropatia, eosinofilia y biopsia positiva. La
enfermedad tipicamente tiene tres fases, un periodo pro-
drémico que puede tardar varios afios de rinitis, poliposis
y asma. La segunda fase incluye eosinofilia e infiltracion
tisular por eosindfilos con Sindrome de Loffler, neu-
monia eosinofilica o gastroenteritis eosinofilica. La ter-
cera fase es la vasculitis sistémica. Estas fases pueden
aparecer simultaneamente como en este caso, la presencia
de fiebre y sintomas constitucionales precede la vasculitis
sistémica.’

La deteccion de los anticuerpos anticitoplasma de los
neutrofilos (ANCAS) son una prueba diagnostica en el
espectro de las vasculitis, C-ANCAS son 99% especificos
de la granulomatosis de Wegener, poliarteritis nodosa
microscopica y la glomerulonefritis necrotizante primaria
y en semilunas. Cohen Tervaert y colaboradores encon-
traron ANCA en 11 de 13 pacientes con Churg-Straus;*
10 tuvieron ANCA-antimieloperoxidasa y uno tuvo
antiproteinasa-3. O'Donoghue y colaboradores® encon-
traron anticuerpos antimieloperoxidasa en 5 de 7
pacientes con Churg-Strauss, y Gaskin y colaboradores
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encontraron estos anticuerpos en 9 de 14 pacientes con
este sindrome.® A nuestro paciente no se le practico este
examen de laboratorio que hubiera servido Unicamente
para documentar aun mas el caso pero no para el diagnds-
tico.

El tratamiento de esta vasculitis ha sido controvertido
pero estudios recientes llevados a cabo por el Grupo
Francés para el estudio de las vasculitis, que comenz6 en
1980, representa la mas grande experiencia en la terapia
de la PAN y SCS. Los pacientes fueron aleatoriamente
asignados a recibir prednisona y plasmaféresis, sola o en
combinacion con ciclofosfamida (CYC) diariamente. El
estudio en el que incluyeron 71 pacientes fue detenido 3
afios después al demostrar una mayor eficacia de la CYC
en el control la enfermedad; ocurrieron pocas recaidas
también en el grupo que recibié CYC. No hubo diferen-
cias sin embargo, en la tasa de supervivencia que acumu-
la a 10 afios a pesar de haber recibido terapia con CYC.
Este estudio como otros no son precisos en determinar si
debe usarse CYC en todas las instancias.”® Para responder
a esta Ultima interrogante, el mismo grupo después de un
analisis univariado y multivariado obtuvo un score de
cinco factores. El score integra items que han sido aso-
ciados con una mortalidad elevada e incluye un nivel de
creatinina 1.58 mg/dl, proteinuria de 1gr/dia, afectacion
del tracto gastrointestinal (definido como sangrado, per-
foracion, infarto o pancreatitis), afectacion del sistema
nervioso central y cardiomiopatia. Un score de cero fue
otorgado cuando ninguno de los 5 factores estuvo pre-
sente, un score de 1 cuando un factor estuvo presente y
un score de 2 cuando dos y mas factores estuvieron pre-
sentes. Entre 336 pacientes registrados en un estudio
prospectivo, una tasa de mortalidad de 46% a 5 afios fue
observada en pacientes con un score de 2 0 mas com-
parada con una tasa de 12% en pacientes con un score de
0 (Ref.8). Actualmente, la CYC permanece como el
Unico agente citotoxico en el que hay experiencia
prospectiva publicadas en el tratamiento de PAN, PAM
(poliangeitis microscépica) y SCS; no obstante se necesi-
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tan probar otros agentes inmunosupresores como sus
indicaciones especificas.®
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